PERINATOLO]i
DERGISI

Olgu Sunumu

Perinatoloji Dergisi 2013;21(2):89-92

Perinatal Journal 2013;21(2):89-92
kiinyeli yazimin Tiirkge stirtimiidiir.

Bir diprosopus monosefalus tetroftalmus olgusu ve
literatiiriin gézden gecirilmesi

Muhammet Erdal Sak', Abdulkadir Turgut’, Sibel Sak? Hidayet Vural’, Ahmet Yalinkaya'

'Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Kadn Hastaliklar: ve Dogum Anabilim Dali, Diyarbakir
*Diyarbakir Kadim-Dogum ve Cocuk Hastaliklar: Hastanesi Kadm Hastaliklar: ve Dogum Biliimii, Diyarbakir

Ozet

Amac: Bu makalede yapisik ikizin nadir bir varyant1 olan cift yiiz
veya diprosopus olgusunu sunmak ve tartismak amaclanmustir.
Olgu: Yirmi dort yasinda gravidast 3 yasayani 2, 6zgecmis ve soy-
geemisinde 6zellik bulunmayan hasta 21. gebelik haftasinda hidro-
sefali 6n tanistyla dis merkezden klinigimize refere edildi. Yapilan
obstetrik ultrasonografi degerlendirilmesinde intrauterin 21 hafta
ile uyumlu, tek bas, iki yiiz, dort goz, tek govde, iki kol ve bacak,
hidrosefalisi bulunan fetiis tespit edildi.

Sonug: Prenatal takibin yaygimlasmas: ile diprosopus gibi yapisik
ikiz olgularinin erken dénemde tespit edilmesi, sosyal, ekonomik
ve etik acidan 6nemli olup, ebeveynlerin erken haftalarda karar
vermesini saglayacaktir.

Anahtar sézciikler: Diprosopus, monosefalus, tetroftalmus.

Giris

Yapusik ikizler nadir ve ilgin¢ bir fenomen olup,
kranyofasial duplikasyon veya diprosopus; iki yiiz, tek
bas, tek bedenden olusan, rapor edilen insidansi
180.000-15 milyon dogumda bir gorilen yapisik ikiz
tiplerinden biridir." Yapigik ikizlerde yiiksek mortalite
hizi vardir. Yaklagik %40't abortusla sonlanir. Olgularin
1/3'ii ise 24 saatten daha kisa siirede &liirler.”” Etyoloji-
si kesin olarak bilinmemekle beraber ¢ift nazal yapidan,
cift yiiz, dort goz (tetroftalmus) ve tek basa (diprosopus
monocephalus) kadar genis bir spektrumda seyreder."

Bilinen en eski diprosopus olgusu ilk olarak 16. yiiz-
yilda Ambroise Pare’in eserlerinde belirtilmigtir. Tek

A diprosopus monocephalus tetrophthalmos: a case
report and review of literature

Objective: The aim of this paper was to present and discuss a case
of double-face or diprosopus of a rare variant of conjoined twins.

Case: A 24-year-old patient at 21 weeks of gestation having gravida
3, 2 living children and no significant family history was referred to
our clinic with the diagnosis of hydrocephaly. Intrauterine assess-
ment of the obstetric ultrasonography showed the fetus with one
head, two faces, one body, two arms and legs, a single, unified spinal
cord and vertebral column compatible with 21 weeks of gestation.

Conclusion: With the spread of prenatal follow-up, early detec-
tion of cases with conjoined twins, such as diprosopus, is essential
in terms of social, economic and ethical aspects, and it will enable
parents to decide at early weeks.
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beden, normal ekstremitelere sahip ¢cogu diprospus ol-
gusu, komplet duplikasyon olup santral sinir sistemin-
de agir defektlere sahiptir. Buna kargin inkomplet dip-
rosopus olgular1 (maksilla, mandibula ve oral kavitenin
duplikasyonu) normal santral sistemine sahiptirler.”
Sundugumuz olguda 21. gebelik haftasinda tani almug
diprosopus olgusunun, prenatal tanisi ve yonetimi lite-
ratiir esliginde degerlendirilecektir.
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Yazisma adresi: Dr. Muhammet Erdal Sak. Dicle Universitesi T1p Fakiiltesi,

Kadin Hastaliklart ve Dogum Anabilim Dali, Diyarbakir.
e-posta: drmesak@yahoo.com

Gelis tarihi: Eyliil 16, 2012; Kabul tarihi: Nisan 25, 2013

©2013 Perinatal Tip Vakfi

Bu yazimin ¢evrimici ing‘ilizce stirtimi:
www.perinataljournal.com/20130212008
doi:10.2399/prn.13.0212008

Karekod (Quick Response) Code:

deomed.



Sak ME ve ark.

ze refere edildi. Son adet tarihine gore 21 haftalik ge-
beligi bulunan hastanin yapilan obstetrik ultrasonogra-
fi (Voluson 730 PRO, General Electric, Fairfield, Con-
necticut, ABD) degerlendirilmesinde intrauterin 21
hafta ile uyumlu, tek bas, iki yiiz, dort goz (Sekil 1),
tek govde, iki kol ve bacak ve hidrosefalisi bulunan fe-
tis tespit edildi. Yapilan manyetik rezonans gorintiile-
me ile bulgular teyit edildi (Sekil 2 ve 3).

Transvers ve longitiidinal kesitlerde fetisiin tek kal-
bi, tek midesi ve tek mesanesi, tek plasentasi ve tek um-
bilikal kordu oldugu saptandi. Hasta ve esi gebeligin
durumu konusunda bilgilendirildi. Olgu klinigimiz etik
kurulunda goriisildi. Hasta ve esinin yazili onam ver-

Sekil 2. Cift yiz tek bas MR gorintis.

meleri sonrasi terminasyon karar1 alindi. Terminasyon
sonrasi makroskobik incelemede fetiisiin tek bas, iki
yiz, tek govde, iki kol ve bacaga sahip oldugu izlendi
(Sekil 4). Postpartum ebeveynler fetiis tizerinde incele-
meye onay vermediler.

Tartisma

Yapisik ikiz 1/50.000-1/100.000 oranlarinda gorii-
lebilen oldukga nadir bir konjenital anomalidir.” Sun-
dugumuz olgu yapisik ikizlerin nadir bir varyant olan
kranyofasyal duplikasyon veya diprosopus olgusuydu.
Yapisik ikizler 1rk, heredite, dogum sayist veya akraba-
liktan bagimsizdir.” Yapisik ikiz etyolojisi tam olarak
bilinmemekle birlikte iki teori 6ne siiriilmektedir; ilk
teoriye gére monovular embriyo konsepsiyonun 13-15.
ginlerinde inkomplet olarak bélinmektedir. Flizyon
teorisinde ise monovular iki embriyonik disk arasinda
sekonder birlesme olmaktadir."

Degisik paterndeki birlesimler kiyaslandiginda san-
tral yerlesimli yapisik ikizler daha sik goriiliir.” Yapisik
ikizlerde tim organ sistemlerini icerebilen genis bir
spektrum icerisinde karmagik sorunlar izlenmekle bir-
likte en ciddi anomaliler yapisma bolgesinde izlenir.
Diprosopus yiiz yapilarinin tam duplikasyonunu goste-
rir. Santral sinir sistemi, kardiyak, gastrointestinal, solu-

Sekil 3. Cift yuz tek bas MR gorintusu.
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Sekil 4. Diprosopus monosefalus. [Bu sekil, derginin www.perinataldergi.com adresindeki cevirimici sirimunde renkli gora-
lebilir.]

num sistemi anomalilerin yani sira yarik damak ve du-
dak anomalileri de yiiksek oranda eslik eder. Olgumuz-
da hidrosefali mevcut idi. Genellikle olgumuzda oldugu
gibi disi cinsiyet baskindir."” Bu olgularin kromozomal
analiz sonuglar1 genellikle normaldir. Olgumuzda aile
onami olmadigindan kromozom analizi yapamadik.

Diprosopusun embriyonun nériilasyonundaki bir
hata sonucu olustuguna inanilmaktadir. Notokord em-
briyonun eksenini tanimlar ve nérilasyonu indikler.
Cevre noral krest hiicreleri yiiz, agiz bolgesi ve faren-
geal arkin mezenkimal bag dokusunu olusturur."” N6-
rtilasyondaki bir kusur noral tiiptin kapanmasinda baga-
risizliga neden olur."” Santral sinir sistemi anomalileri
siklikla eslik etmektedir."” Bizim olgumuzda néral tiip
defekti olarak hidrosefali izlendi.

Diprosopuslu olgularin prenatal tanisi ilk trimester-
de bildirilmistir. Maternal alfa fetoprotein diizeyleri
bazi vakalarda yiiksek bulunmustur. Sadece kranyosi-
zisli bir olguda disiik fetoproteinden bahsedilmis-
tir."""" Prenatal sonografik bulgu olarak polihidramni-
yoz normal ikizlere gore yapisik ikizlerde daha sik goz-
lenmesine karsin bizim olgumuzda amniyon mayi nor-
mal idi. [lging olarak Onuf ultrason 6ncesi muayene ile
agirt miktarda amniyon mayiden bahsetmistir."” Diger
sonografik bulgular olarak diizensiz kranyum, verteb-
ranin geniglemesi, kalp seklinde veya iki esit parca sek-
lindeki kafa sayilabilir."” Fasiyal duplikasyon sonogra-
fik olarak net gosterilmistir.

Rapor edilen tiim diprosopuslu olgularda santral si-
nir sistemi anomalileri tespit edilmistir. Olgumuzda
prenatal olarak hidrosefali ve ¢ift yiiz tespit edildi. Ya-
pisik ikizler ilk trimesterde ultrasonografik olarak ko-
laylikla taninabilir. Ultrasonografide tek bir yolk sak
kesesi ve iki fetiis izleniyor ise ya da monoamniyotik
ikiz izleniyor ise yapisik ikiz olma olasiligr unutulma-
malidir. Diprosopus gibi birlesmenin ileri oldugu olgu-
lar daha ileri haftalarda taninabilirler.

Sonuc

Sonug olarak diprosopus yapisik ikiz tiirlerinden bi-
ri olup siklikla santral sinir sistemi anomalileri eslik et-
mektedir. Bolgemizde prenatal takibin yetersiz olmasi
nedeni ile bu tiir olgularin tan1 almast ileri gebelik haf-
talarinda olmaktadir. Prenatal takibin yaygimnlagmast ile
diprosopus gibi yapisik ikiz olgularinin erken dénemde
tespit edilmesi, sosyal, ekonomik ve etik acidan 6nemli
olmast nedeni ile ebeveynlerin erken haftalarda karar
verme sansi saglayacaktir.

Cikar Cakigmast: Cikar cakismast bulunmadigi belirtilmistir.
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